
Cartas al Editor

184 An Pediatr (Barc). 2008;69(2):181-96

5. Harris M, Le Couteur D, Arias I. Progressive familial intrahe-
patic cholestasis: Genetic disorders of biliary transporters. J
Gastroenterol Hepatol. 2005;20:807-17.

6. Carbajo Ferreira AJ, Manzanares López-Manzanares J. Trata-
miento médico y soporte nutricional del paciente con enfer-
medad colestática crónica. An Pediatr (Barc). 2003;58:174-80.

7. Jacquemin E, Hermans D, Myara A, Habes D, Debray D, Had-
chouel M, et al. Ursodeoxycholic acid therapy in pediatric pa-
tients with progressive familial intrahepatic cholestasis. Hepa-
tology. 1997;25:519-23.

8. Jara P, Álvarez L. Genética de las colestasis crónicas en la in-
fancia. Gastroenterol Hepatol. 2002;25:475-80.

9. Rosmorduc O, Hermelin B, Poupon R. MDR3 gene defect in
adults with symptomatic intrahepatic and gallbladder choleste-
rol cholelithiasis. Gastroenterology. 2001;120:1459-67.

10. Floreani A, Carderi I, Paternoster D, Soardo G, Azzaroli F, Es-
posito W, et al. Intrahepatic cholestasis of pregnancy: Three
novel MDR3 gene mutations. Aliment Pharmacol Ther. 2006;
23:1649-53.

Quilotórax tras reparación
de atresia de esófago:
tratamiento conservador
con octreotida

Sr. Editor:
En la bibliografía se ha recogido diferentes tipos de quilotórax

tratados con octreotida, pero ninguno tras la reparación qui-
rúrgica de una atresia de esófago, por lo que nos parece intere-
sante su publicación.

Presentamos el caso clínico de una niña con diagnóstico de atre-
sia de esófago, trasladada a nuestro hospital para su tratamiento qui-
rúrgico. Antecedentes de crecimiento intrauterino retardado e hi-
dramnios, cesárea a la semana 35 de gestación y peso al nacer de
1.423 g. Fue intervenida a las 48 h de vida de atresia de esófago
tipo 3, mediante abordaje extrapleural. Al día 7 del postoperatorio
desarrolló un derrame pleural que requirió la colocación de un tubo
de drenaje torácico. El análisis del líquido pleural fue diagnóstico
de quilotórax. El flujo linfático se incrementó rápidamente, al-
canzando 288 ml/día en el día 16 del postoperatorio. En este mo-
mento se inició tratamiento con octreotida intravenosa en dosis de
2 �g/kg/h. La respuesta fue lenta, por lo que se incrementó progre-
sivamente la dosis hasta 10 �g/kg/h el día 47 del postoperatorio. Se
inició alimentación enteral con triglicéridos de cadena media el día
29 del postoperatorio y se redujo progresivamente la nutrición pa-
renteral. Dada la favorable respuesta al tratamiento, disminuimos la
dosis de la octreotida a partir del día 51 del postoperatorio, y sus-
pendimos su administración el día 64 (fig. 1). El resto de la evolu-
ción se desarrolló sin incidencias.

El quilotórax es la causa más frecuente de derrame pleural
neonatal1,2, con una incidencia del 1%3, que aumenta tras pro-
cedimientos quirúrgicos torácicos; es del 3,8% tras cirugía car-
díaca4 y hasta del 27 % tras reparación de una hernia diafrag-
mática5. Su incidencia tras la reparación de una atresia de
esófago es desconocida, con muy pocos casos descritos en la bi-
bliografía1,2,6.

El quilotórax neonatal posquirúrgico es generalmente secun-
dario a la lesión del conducto torácico y/o canales linfáticos3. El
intervalo entre el traumatismo quirúrgico y la aparición del qui-
lotórax varía entre 1 y 25 días, con un período medio de
7 días2,4,6. La eficacia del tratamiento conservador del quilotórax
es alta, logrando su resolución en el 80 % de los casos1. Este
tratamiento incluye medidas nutricionales destinadas a disminuir
el flujo linfático a nivel torácico, como la alimentación enteral
con triglicéridos de cadena media, la nutrición parenteral to-
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Figura 1. Efecto de la octreotida
sobre el flujo linfático torácico.
La línea continua representa el
volumen de linfa recogida (ml),
y la línea discontinua represen-
ta la dosis intravenosa diaria de
la octreotida (�g/kg/h). TCM: tri-
glicéridos de cadena media.
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tal1,3,7 o la combinación de ambas1,5,8, que evitan la pérdida de
peso y mantienen un aceptable equilibrio calórico y proteico8.
No obstante, el tratamiento conservador puede causar una larga
estancia hospitalaria e incrementar la morbilidad3,9, con impor-
tantes complicaciones de tipo infeccioso y nutricional1,7. Actual-
mente, no existe consenso en la bibliografía con respecto al pe-
ríodo de espera antes de indicar un procedimiento quirúrgico.
Algunos autores establecen un tiempo límite de 4 semanas, por-
que la mayoría de los pacientes responden antes1,6; otros reco-
miendan períodos mayores7. Las principales indicaciones de ci-
rugía, establecidas en la bibliografía, son la malnutrición, la
inestabilidad metabólica y el derrame pleural persistente más
de 4 semanas, aunque existe una amplia variación de criterios
entre los diferentes equipos1,6-8. Se han utilizado múltiples pro-
cedimientos quirúrgicos1-3,5,7. La toracotomía y la ligadura del
conducto torácico representan una importante cirugía que no
siempre es resolutiva4,6. La pleurodesis tiene buenos resultados6,
pero incrementa la posibilidad de linfedema y fibrosis pulmo-
nar2. Los procedimientos toracoscópicos todavía son limitados
en estos pacientes7. La derivación pleuroperitoneal parece una
opción efectiva, y actualmente se recomienda como el procedi-
miento quirúrgico de elección, aunque no está exenta de com-
plicaciones y largos períodos de hospitalización7.

La octreotida ha sido efectiva en el tratamiento del quilotórax
neonatal espontáneo y posquirúrgico tras la cirugía cardíaca y
la reparación de la hernia diafragmática1,4,9. La dosis recomen-
dada en pacientes pediátricos es de 20-70 �g/kg/día, dividida en
tres dosis subcutáneas, o mediante infusión intravenosa continua
entre 1 y 10 �g/kg/h10. Nosotros hemos utilizado la infusión in-
travenosa continua durante 48 días con dosis de 2-10 �g/kg/h,
con buena tolerancia y sin efectos adversos.

Creemos que los actuales cuidados neonatales y nutricionales,
asociados a la administración de octreotida, hacen posible el
manejo conservador del quilotórax neonatal posquirúrgico du-
rante un largo período de tiempo, evitando un procedimiento
quirúrgico no siempre efectivo y nunca exento de importantes
riesgos.
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Lupus eritematoso neonatal
Sr. Editor:
El lupus eritematoso neonatal (LEN) es una enfermedad au-

toinmune poco frecuente del recién nacido, debida al paso
transplacentario de autoanticuerpos maternos anti-Ro/SSA,
anti-La/SSB y/o anti-U1RNP. Su incidencia estimada es de
1/10.000 a 20.000 recién nacidos vivos y predomina en el sexo
femenino1. Evoluciona con manifestaciones cardíacas y cutá-
neas; estas últimas indican un buen pronóstico con resolución
espontánea y sólo en el 10% se asocian a cardiopatía2.

Su diagnóstico requiere un alto índice de sospecha y es im-
portante tanto para el niño como para la madre. El 50% de las
madres están asintomáticas en el momento del diagnóstico del
LEN, pero pueden desarrollar en el futuro una enfermedad del
tejido conjuntivo; el otro 50% ya presentan, en su mayoría, un
síndrome de Sjögren o un lupus eritematoso sistémico (LES)2-4.

Presentamos el caso de una lactante de 2 meses de edad con LEN
de compromiso exclusivo cutáneo, que permitió el diagnóstico si-
multáneo de LES en la madre.

Lactante de 2 meses de edad sin antecedentes personales ni fa-
miliares de interés. Fue remitida por lesiones de 1 mes de evolu-
ción en el cuero cabelludo, el tronco y el área inguinal, que au-
mentaron en número de forma paulatina. No había recibido
tratamiento previo y no asociaba malestar general.

En la exploración física se observaron varias placas eritematosas
no descamativas de configuración anular de 1 a 3 cm de diámetro lo-
calizadas en el tronco, el cuero cabelludo y el área del pañal (fig. 1).

Se solicitó un estudio analítico e inmunológico al lactante y a su
madre. Destacó en ambos casos positividad de los anticuerpos anti-
nucleares con patrón moteado y homogéneo (niña: 1/320, madre:
1/1.280), los anti-ADNds (niña: 1/10; madre: 1/40) y los anti-Ro/SSA
(tanto la niña como la madre: > 8). En la lactante, tanto el hemogra-
ma, la bioquímica como el electrocardiograma fueron normales. En
la madre también se detectó un leve descenso del complemento
(C3: 74 mg/dl; C4: 15 mg/dl) y una ligera leucopenia (4.590 leuco-
citos/�l). Tras insistir, la madre refirió dos erupciones estivales pre-
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